



Впоследние годы имеется настораживающая тенденция нарастания отклонений в состоянииздоровья беременных женщин, новорожден
ных, что актуализирует проблему ведения беремен
ности у женщин с экстрагенитальной патологией. О
назревающей необходимости обратить внимание спе
циалистов на пациенток с дисплазией соединительной
ткани (ДСТ) свидетельствуют: широкое популяцион
ное распространение данного заболевания; трудность
диагностики, поскольку проблема является междис
циплинарной; тяжесть клинических проявлений и
высокий риск осложнений. Трудность диагностики
и тяжесть клинических проявлений чаще характерны
для дифференцированных форм ДСТ. Под диффе
ренцированными формами ДСТ (наследственными,
моногенными, монофакторными, синдромными забо
леваниями) понимаются клинически четко очерчен
ные заболевания с установленным генетическим де
фектом и типом наследования [1]. В свою очередь,
патология системная, наследственно обусловленная,
не может не влиять на течение процесса гестации, ро
дов, послеродового и раннего неонатального перио
дов.
Дисплазия соединительной ткани – генетически
детерминированное состояние, обусловленное нару
шениями метаболизма соединительной ткани в эмб
риональном и постнатальном периодах, характери
зующееся аномалиями структуры компонентов экс
трацеллюлярного матрикса (волокон и основного ве
щества) с прогредиентным течением морфофункци
ональных изменений различных органов и систем [2].
Проблема ДСТ получила бурное развитие в пос
ледние десятилетия ввиду достижений в области ци
тологии и генетики. Эпоха изучения ДСТ началась с
описания дифференцированных форм, таких как син
дром Марфана, синдром Стиклера, синдром Элерса
Данлоса. На сегодняшний день известно и описано
более 250 монофакторных заболеваний [1]. Практи
кующему врачу не всегда доступны молекулярноге
нетические методы верификации диагноза, в то же
время основа диагностики – комплексный подход с
использованием клиникогенеалогического метода,
данных анамнеза, объективных, лабораторных, инс
трументальных данных [36]. Неприемлемо, когда в
эпоху большой информационной доступности оста
ются не распознанными многие, даже монофактор
ные, наследственные ДСТ.
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НАБЛЮДЕНИЕ СИНДРОМА АЛЬПОРТА 
В АКУШЕРСКОЙ ПРАКТИКЕ
Актуальность синдрома Альпорта как проявления дифференцированных форм дисплазии соединительной ткани обус
ловлена трудностью диагностики, тяжестью клинических проявлений и высоким риском осложнений как основного за
болевания, так беременности и родов.
Представлено наблюдение беременной с дифференцированной формой дисплазии соединительной ткани – синдро
мом Альпорта. Показано взаимовлияние двух состояний – беременности и синдрома Альпорта.
Заключение. Практикующему врачу любой специальности необходимо владеть полной информацией о клинической
картине и принципах диагностики форм ДСТ, об особенностях влияния диспластикозависимых изменений на процесс
гестации, поскольку недооценка значимости диспластикозависимых изменений соединительной ткани ведет к несво
евременной верификации диагноза, неполноценности своевременно эффективных профилактических мероприятий,
неверному выбору тактики ведения пациентов.
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OBSERVATION OF ALPORT SYNDROME IN OBSTETRIC PRACTICE
The relevance of Alport syndrome as a manifestation of differentiated forms of connective tissue dysplasia is caused by the
difficulty of diagnosis, the severity of clinical manifestations and high risk of complications as the underlying disease, since
pregnancy and childbirth.
Supervision of the pregnant woman with the differentiated form of a displaziya of connecting tissue – Alport’s syndrome is
presented in original article. Interference of two states – pregnancy and Alport’s syndrome is shown.
Conclusion. The practicing doctor of any specialty needs to possess full information on a clinical picture and the principles of
diagnostics of the DCT forms, on features of influence on the process of a gestation. As importance underestimation the chan
ges of connecting fabric conducts to untimely verification of the diagnosis, inferiority of in due time effective preventive ac
tions, an incorrect choice of tactics of maintaining patients.





Наше внимание привлек случай синдрома Альпор
та в акушерской практике, поскольку вызвал серьез
ные затруднения в его верификации.
Семейная гематурия описана такими авторами, как
F. Samelsohn, W.H. Dickinson ещё в 18731875 гг.,
Guthrie – в 1902 г. Alport А. описал синдром в 1927 г.
как сочетание наследственного нефрита с глухотой.
Синдром Альпорта в современном представлении –
это неиммунная гломерулопатия, проявляющаяся ге
матурией и/или протеинурией, своеобразным стро
ением гломерулярных базальных мембран, нередко –
патологией слуха и зрения, а в ряде случаев – хро
нической почечной недостаточностью [1, 7]. Распрос
траненность указанного синдрома составляет 1 случай
на 5000 населения [8, 9]. Диагноз синдрома Альпор
та верифицируют при сопоставлении генеалогичес
кого анамнеза и анамнеза заболевания [10].
Пациентка С., 26 лет, регулярно наблюдалась в
женской консультации как первобеременная низкой
группы риска и привлекла внимание, поскольку име
ла ряд признаков ДСТ. Широкое распространение
соединительной ткани (её доля в организме состав
ляет более половины массы тела) и, как следствие,
генерализованный характер её поражения находят от
ражение во множестве локомоторных и висцераль
ных проявлений заболевания [2]. Из локомоторных
признаков пациентка имела: астенический тип кон
ституции (умеренное снижение массы тела в соот
ветствии с индексом Варги, который составил 1,5,
плоская грудная клетка), гипотрофию мышц, плос
костопие, общеравномерносуженный таз 1 степени.
Из висцеральных проявлений пациентка имела: ВСД
по гипотоническому типу, миопию слабой степени,
варикозную болезнь вен нижних конечностей. Из
анамнеза жизни обращали на себя внимание частые
простудные заболевания (около 7 раз в год) и при
вычный вывих голеностопного сустава с детства. Па
циентку отнесли бы в группу недифференцированных
форм ДСТ, однако отмечался один примечательный
симптом – стойкая гематурия на протяжении всей
беременности. Из анамнеза выяснено, что отклонения
при лабораторном исследовании мочи наблюдались
и ранее, при диспансерном обследовании в школь
ном возрасте. Пациентка во время беременности бы
ла осмотрена терапевтом и урологом, урологическая
патология была исключена и пациентка велась с ди
агнозом: «Мочевой синдром неясной этиологии». Из
анамнеза стало известно, что мать с 45летнего воз
раста имела почечную недостаточность и поражение
органа зрения (миопический астигматизм).
В 32 недели у пациентки выявили протеинурию
и отёки, вызванные беременностью. Артериальное дав
ление за время наблюдения не повышалось, общая
прибавка массы тела не выходила за пределы допус
тимой и составила 10 кг. Ретроспективно оценили,
что такие симптомы, как отеки и незначительная про
теинурия (в 23 раза), явились проявлениями син
дрома Альпорта, а не осложнениями гестации. Тако
ва правильная интерпретация клинической картины,
поскольку в отдельности отечный синдром не явля
ется проявлением преэклампсии, а гипертензии у па
циентки не наблюдалось. Появление данных симпто
мов не случайно, поскольку беременность – идеальная
модель прогредиентного течения заболевания [1012].
В целом для заболевания характерно прогрессиро
вание течения: при рождении фенотипические приз
наки имеют незначительную выраженность, но с го
дами их количество и выраженность нарастают, от
совсем легких в состоянии здоровья до весьма се
рьёзных и прогностически значимых болезней, обус
лавливающих прогноз и качество жизни пациентки
[2, 3, 13]. При ультразвуковом исследовании почек
беременной наблюдалась односторонняя пиелоэкта
зия. Функция почек, в соответствии с анализом мо
чи по Зимницкому, у пациентки не страдала.
Женщины с ДСТ относятся к группе высокого
риска в отношении развития акушерских осложне
ний, что, в свою очередь, приводит к увеличению чис
ла оперативных родоразрешений. Пациентка была
родоразрешена в 38 недель беременности в экстрен
ном порядке путем операции кесарево сечение вви
ду косого положения плода и дородового излития
околоплодных вод. По мнению многих авторов, дан
ные осложнения гестации являются характерными
для ДСТ [1417].
В основе развития дифференцированных форм
ДСТ лежат генные мутации или полиморфизмы, ве
дущие к дефектам строения компонентов соедини
тельной ткани или системы деградации и реструк
туризации соединительной ткани [1]. Часто наличие
заболевания можно проследить у членов одной се
мьи, однако возможно развитие мутации de novo. В
послеродовом периоде, амбулаторно, пациентке бы
ло предложено дообследование. Точный диагноз был
установлен благодаря молекулярной диагностике. У
пациентки идентифицирована мутация в Ххромосо
ме с помощью метода ПЦР (разновидность – муль
типлексная амплификация) в COL4A5. Таким обра
зом, диагноз «Синдром Альпорта» стал очевидным
без привлечения инвазивных процедур (нефробиоп
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тического исследования). Также пациентка обследо
вана на предмет снижения слуха, поскольку в 50 %
случаев синдрома Альпорта наблюдается тугоухость
[1, 710, 18]. Отоларингологом патология слуха не
выявлена, однако есть риск появления этого симпто
ма в более позднем возрасте, при прогрессировании
болезни.
Итак, клиническая диагностика монофакторного
синдрома ДСТ – синдрома Альпорта – включала кли
никогенеалогическое обследование, анализ жалоб,
анамнеза жизни, анамнеза заболевания и молекуляр
ногенетическое исследование. Результаты исследо
вания позволили с большой точностью установить
диагноз, определиться с возможными профилакти
ческими мероприятиями, направленными на предуп
реждение развития инфекций мочевыводящих путей
и снижение риска развития почечной недостаточнос
ти. Своевременная верификация диагноза и профи
лактические мероприятия крайне важны, поскольку
обеспечивают лучший прогноз жизни, а также улуч
шают генетический и профессиональный прогноз у
женщин.
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